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Lokalizovana (unicentricka) forma Castlemanovy nemoci. Klinické projevy, diagnostika a lé¢ba

Uvod

Castlemanova choroba patfi mezi velmi vzacné choroby, takze
pokud se jeji 1é¢ba necentralizuje, kazdy Iékar pfi setkdnf s touto
diagndézou musi otevfit pfislusnou odbornou literaturu a hledat, co
s takovym pacientem. Informace nutné pro diagnostiku a Ié¢bu bylo
nutno ziskdvat z popist vétsich ¢i mensich soubord z jednotlivych
pracovist a z pfehledovych ¢lankd, dostupnych v mezindrodni databazi
PUBMED. Prvni mezindrodni doporuceni pro diagnostiku této nemoci
bylo publikovano nedavno, v roce 2017 (1). Na né pak navazalo me-
zindrodni doporucenti pro diagnostiku a lé¢bu multicentrické formy
Castlemanovy nemoci roce 2018 (2). V roce 2020 bylo zvefejnéno
mezinarodni doporuceni pro diagnostiku a Ié¢bu unicentrické formy
této nemoci (3). Tato tfi doporuceni pfedstavuji hlavni milniky pro
diagnostiku a Ié¢bu této nemoci, ale uzitelné informace pfindseji
i dalsi publikace.

V tomto ¢lanku se autofi snazi podat prehled informaci nutnych
k osetfovani pacientd s unicentrickou formou Castlemanovy nemoci.
Vyvoj poznani Castlemanovy nemoci ajeji
etiologie

Castlemanova choroba je oznaceni pro pomérné heterogennf
skupinu nemoci, které patfi mezi velmivzacné choroby. Dnes bychom
méli vnimat, ze jde o nékolik chorob fazenych do skupiny se zastfesuji-
cim ndzvem Castlemanova choroba (Castleman disease — CD), nikoliv
o jednu chorobu.

Benjamin Castleman poprvé popsal v roce 1954 pacienta s pomeérné
velkou, ale nemaligni lymfatickou uzlinou v hrudniku. Jednalo se o prvni
popis lokalizované angiofolikuldrmi hyperplazie, umisténé v hrudniku,
|écitelné operaci (4).

A zahy nato popsal Castleman se spoluautory soubor 12 pacientd
s lokalizovanou formou této nemodi (5). Slo tedy o popis té formy,
kterou bychom dnes oznacili jako unicentrickd Castlemanova choroba
(unicentric Castleman disease — UCD).

Prvni podrobnégjsi histologické hodnoceni a rozlieni hyalinné-
-vaskularniho a plazmoceluldrniho typu Castlemanovy choroby bylo
zvefejnéno ale az v roce 1972 (6).

V roce 1978 bylo poprvé popsdno mnohocetné postizeni lymfa-
tickych uzlin angiofolikuldmi hyperplazif ¢ili dle dnesni terminologie
multicentrickou formou Castlemanovy nemoci (multicentric Castleman
disease - MCD) (7).

Od roku 1985 je zndma koincidence Castlemanovy nemoci s infekci
HIV. Prvni popis souvislosti multicentrické formy Castlemanovy nemoci
plazmablastického typu s humannim herpetickym virem typu 8 (virus
Kaposiho sarkomu) popsal Soulier v roce 1995 a tato skute¢nost byla po-
sléze potvrzena dalsimi autory (8, 9). Pozdéji se ukazalo, ze téméf vsichni
HIV pozitivni pacienti s Castlemanovou chorobou maji pfitomen virus
Kaposiho sarkomu (HHV-8), ale Ze i u ¢asti pacientd s Castlemanovou
chorobou, kteff nejsou infikovani virem HIV, je pfitomen virus HHV-8.
V pfipadech HHV-8 asociované Castlemanovy nemoci indukuje virem
produkovany interleukin-6, homolog humanniho interleukinu-6, za-
nétlivou reakdi, klinické symptomy a laboratorni abnormality (@anémie,
hypoalbuminemie, zvy3end koncentrace CRP, polyklondlni zmnoZzenf
imunoglobulin®).

V pfipadech HHV-8 negativnich pacientd s Castlemanovou nemoci,
kterych je vétsina, je hlavnim motorem humanni interleukin-6, ane-
bo dalsi cytokiny. Etiologie zvysené produkce II-6 ¢i dalsich cytokind
neniznama, a protoze neni zndma, tak HHV-8 negativni multicentric-
k& Castlemanova choroba je nazyvana idiopatickou multicentrickou
Castlemanovou chorobou (idiopathic multicentric Castleman disea-
se —iMCD).

Od roku 2000 je jasné, Ze pficinou jak Castlemanovy nemodi, tak
i pfibuzné nemoci, POEMS syndromu, je nadprodukce cytokinl a ze
tyto nemoci se mohou vyskytovat spolecné (10). V roce 2013 vysel prvni
popis nové varianty Castlemanovy nemoci, kterou japonstf autofi na-
zvali TAFRO syndrom. Vyskyt této nemoci byl posléze popséan i v Evropé,

takze nenf limitovana na zemi prvniho popisu (11, 14).

Schéma 1. Clenéni Castleanovy nemoci vychdzejici z poctu patologickych loZisek — na unicentrickou a multicentrickou formu. Oligocentrickd

je vyjimecnd a biologicky se chovd jako unicentrickd (1)
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